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Die Polycythaemia vera
(PV) zählt zu den Myelo-
proliferativen Neoplasien
(MPN), die durch eine
Überaktivierung des JAK-
Signalweges gekenn-
zeichnet sind.

Die PV mit einer jährlichen
Inzidenz von 0,7 bis 2,7 pro
100.000 Einwohner ist
zwar insgesamt selten, je-
doch die häufigste Erkran-
kung unter den MPN.

Die Leitlinie der Deut-
schen Gesellschaft für Hä-
matologie und Onkologie
(DGHO) empfiehlt zur
Senkung des Thromboem-
bolie-Risikos wiederholte
Phlebotomien anzuwen-
den. Zur Vermeidung arte-
rieller Thrombosen wird
zusätzlich niedrig dosierte
Acetylsalicylsäure emp-
fohlen. Zytoreduktive
Therapien wie z. B. Hydro-
xyurea (HU) können in Be-
tracht gezogen werden,
aber nicht alle Patienten
sprechen auf HU dauer-
haft an. Nach den Erfah-

rungen von Prof. Eva
Lengfelder, Mannheim
/Heidelberg besitzen alle
bisherigen Therapiemög-
lichkeiten Nachteile. „Von
daher besteht ein drin-
gender Bedarf an weite-
ren Therapien“, forderte
die Hämatoonkologin.

Überzeugende Daten lie-
ferte Ruxolitinib, ein ziel-
gerichteter Januskinasen
(JAK)-Inhibitor zur Hem-
mung des JAK-STAT-Sig-
nalweges, erläuterte Prof.
Martin Grießhammer,
Minden. Die randomisier-
te, kontrollierte, offene
Phase-III-Studie RESPONSE
untersuchte die Wirksam-
keit und Verträglichkeit
von Ruxolitinib (n = 110)
mit der besten verfügba-
ren Therapie (BAT; n =
112). Dazu wurden Patien-
ten mit Therapieresistenz
oder Unverträglichkeit ge-
genüber HU eingeschlos-
sen. Im Verlauf der Studie
wurde die Dosis nach Be-
darf angepasst mit dem
Ziel, einen Hämatokrit-

wert <45 % zu erhalten,
die Milzgröße zu reduzie-
ren und die Leukozyten-
und Thrombozytenzahlen
zu normalisieren [1].
Die Ergebnisse zeigten ei-
ne signifikante Überle-
genheit von Ruxolitinib im
Vergleich zur besten ver-
fügbaren Therapie hin-
sichtlich des kombinierten
Endpunktes Kontrolle des
Hämatokrit und Redukti-
on der Milzgröße nach 32
Wochen (21 % vs. 1 %; p <
0,001) [1]. Eine Hämato-
krit-Kontrolle wurde von
60 % der Patienten in der
Ruxolitinib-Gruppe und
von 20 % in der BAT-Grup-
peerreicht. 38 %bzw.1 %
wiesen eine mindestens
35 %-ige Reduktion des
Milzvolumens auf. 24 %
vs. 9 % der Patienten er-
langten eine komplette
hämatologische Remissi-
on, so Grießhammer.

Die Wahrscheinlichkeit,
das primäre Ansprechen
über ein Jahr aufrechtzu-
erhalten, lag bei 94 %. Die

Mehrzahl der Patienten
setzte die Therapie mit Ru-
xolitinib fort, unterstrich
Grießhammer. Die Ab-
bruchraten betrugen
15,5 % im Ruxolitinib-Arm
vs. 96,4 % im BAT-Arm.
Die Rate nicht-hämatolo-
gischer unerwünschter
Ereignisse vom Schwere-
grad 3 oder 4 lag niedriger
in der Ruxolitinib-Gruppe
als in der BAT-Gruppe
(28,8 % vs. 44,0 %) [1].
Wie Döhner berichtete,
ließen sich in der Ruxoliti-
nib-Gruppe Verbesserun-
gen nahezu aller krank-
heitsrelevanten Einzel-
symptome beobachten,
während einige Sympto-
me bei Patienten im BAT-
Arm sogar zunahmen.
„Wir konnten eine Steige-
rung der Funktionsfähig-
keit, verbesserte Alltags-
bewältigung und eine
dauerhafte Verbesserung
der Lebensqualität unter
Ruxolitinib feststellen,
verdeutlichte Döhner. Die
Zulassung von Ruxolitinib
(Jakavi®) markiere einen
wichtigen Meilenstein in
der Behandlung von PV-
Patienten, denn bisherige
Therapieoptionen kön-
nen nur bedingt die Er-
krankung kontrollieren
und die Symptomlast lin-
dern, lautete das Fazit der
Experten.
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Ruxolitinib für Patienten, die auf Hydroxycarbamid nicht ausreichend ansprechen

Der unterschätzte Blutkrebs P Polycythaemia vera
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Ruxolitinib ist der besten verfügbaren Therapie (BAT) signifikant überlegen.
Kombinierter primärer Endpunkt: 1 35 % Reduktion des Milzvolumens und Hämatokrit-Kontrol-
le.


